A case report of a family with Peutz-Jeghers syndrome by Irie, Seiji et al.
岡山大学温泉研究所報告
第54号 (1984)25-33貞
Peutz-Jeghers症候群の1家系
入 江 誠 治 ･原 田 英 雄
岡山大学温泉研究所 温泉内科学部門
川 端 健 二
岡山大学医学部第2病理
柴 田 凡 夫
湯原町立湯原温泉病院
(1983年12月27日受付)
Ⅰ. 緒 言
Peutz-Jeghers症候群は,口腔粘膜およびその周囲,
手掌,足暁の特徴的な黒褐色母斑と消化管のポリポーシ
スを合併し,家族的に遺伝するまれな疾患であり,本邦
では1974年末までに222例の報告がある.本症は最初
Peutz(1921)が記載し,Jeghers(1944)が多数例を
集め特徴的な症候群として報告したもので,その本態は
粘膜筋層の過誤腫と考えられている.著者らは岡山県真
庭郡において,乳頭状腺腫の組織像を呈 した.Peutz-
Jeghers症候群の1例を含む1家系を経験したので報告
する.
Fig.1 Pedigreeofthepatient'sfamily.
□ male O female
O Noevidenceofpigmentationorpolyps
● peutzJegherspolypsandmelanosis
● TypicaloralplgmeIltationbutnoin-
formationaboutpolyposis
ⅠⅠ.症 例
患者 :58歳,女性,農業.
主訴 :右側腹部～肪周囲の発作性妬痛.
既往歴 :42歳時,虫垂切除術施行.43歳時,脱穀機に
腹部を巻き込まれ回腸終末部の腸重積を起こし,同部切
除吻合術施行.56歳時,過呼吸症候群.
家族歴 :父,心房細動,脳塞栓,狭心症,消化管ポリ
ポーシス (Fig.1).
現病歴 :以前より時折り,発作性腹痛と下血を繰り返
Table1 Laboratorydataonadmission
RBC 4.12×106/mm8 GOT 16
Hb 13.2g/dl GPT 12
Ht 37.0% ALP 6.1KAU
Plt 25.2×104/mm3 LDH 542
WBC 9800/mm3 T.Bil.0.45mg/dl
Band 4%
Seg 65
Eosino 0
Baso 0
MolO 1
Lympho30
ESR 30mm/hr
CRP 1+
Urinalysis:n.p.
Stool:Occultblood(+)
Parasiteegg(-)
TTT 0.88
ZTT 5.02
ChE 0.8ApH/hr
T.P一ot.5.1g/dl
Alb. 2.8g/dl
Na 150mEq/1
k 3.9
Ca 4.0
S.AMY.26.3u/dl
CEA 0.40ng/ml
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していたが,昭和56年5月13日,突然右側腹部から肪周
囲にかけての妬痛を覚え,鎮症剤の内服にて も治まら
ず,同時に全身のテタニー様痘撃をきたしたため緊急入
院となった.
入院時現症 :呼吸促迫,興奮状態で四肢は硬直,腹部
は弾性硬であったが,圧痛は著明でなく腰痛は触知しな
かった.また腸音は軽度に元進していた.臭化ブトロピ
ウム,ジアゼパムを静注したところ症状は殆んど消失し
た.理学的所見として,口腔粘膜 (Fig.2),口唇およ
びその周囲 (Fig.3),手掌 (Fig.4),足鋲(Fig.5)
に直径5mmまでの黒褐色斑点状の色素沈着が認められ
た.その他,骨,頭髪,爪などには異常はみられなかっ
た.
入院時検査成紡 :血清総蛋白5.1g/dl,アルブミン
2.8g/dlで低アルブミン血症がみられたが,他に特記
すべき所見はみられなかった (Tablel).
Fig.2 Notethepigmentationontheoralmucosa.
｣
Fig.3 Thecharacteristicdenselocalizationofspotsomthelips,
moremarkedonthelowerlip,isdemonstrated.
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Fig.4 Thepatient'srighthand.MelaIlinspotsarepresentonthe
volaraspectsofthe丘ngers.
Fig.5 Notethemelaninspotsonthesolesandvolaraspectsofthetoes.
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Fig.6 Film from thebarium meal
shdy,demonstratingmultiple
polyps(arrows)inthesmall
intestine.
Fig.7 Filmfromthedoublecontrast
study,demonstrating small
polyps(arrows)inthestomach.
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Fig.8 Filmfromthebarium-enema
examination,demorlstrating
polyps(arrows)inthecolon.
Fig.9 Endoscopicviewofthesmallpolyps(arrows)inthestomach.
30 入江誠治 ･原田英雄 ･川端健二 ･柴田凡夫
Fig.10 Endoscopicviewofacauliaower･1ikepolypintheduodenum
ofthepatient'sfather.
Peut2:･Jeghers症候群の1家系
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Fig.12 Photomicrographofapartofthepolyp,showingadenomatousproliferation
andchronicinRammationoftheilealmucosa(×100).
Fig.13 Photomicrographofanotherpartof仙epolyp,demonstrating′actively
proliferating′adenomacellswithlargepalenucleiandprominent
nucleoli.Scatteredmitotic名gures(arrows)arealsonoted(×400).
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消化管のⅩ線検査では小腸に密に配列したポリ-プ病
変 (Fig.6)が発見され,冒(Fig.7),大腸 (Fig.8)
にも散在するポリー プ病変が認められた.胃内視鏡検査
でも胃体下部大雪側 (Fig.9)その他の部位にポリー プ
がみられたが,胃病変の生検では慢性炎症の所見しか得
られなかった.患者の父にも上部消化管内視鏡検査を施
行し,十二指腸下行部に示指頭大カリフラワー状の有茎
性ポリー プが発見された (Fig.10)が,生検で得られ
た組織には慢性炎症像がみられるのみであった.そこで
15年前の回腸終末部の摘除標本 (班.E.染色)を再検討
した.病変はFig.11に示す通 りポリー プ性で,高円
柱上皮が,表層部では乳頭状,深部では管状の増殖を示
し,問質に炎症細胞の浸潤を認めた.その大部分はFig.
12に示すように杯細胞の性格を有し,異型性は殆んどみ
られなかった.ごく一部で腺菅の密度の高い部分が認め
られ,その腺細胞は異型性を示し,大小不同,核小体の
明瞭化,散在する分裂像が認められた (Fig.13)が,
明らかな浸潤像はなかった.この所見は増殖の克進を窺
わせたが,悪性所見はないものと考えられた.
ⅠⅠⅠ.考 案
Peutz･Jeghers症候群は1921年,Peutzがはじめて
記載し`,1949年,Jeghersらが本症候群に属すると思わ
れる症例自験例10例とともに従来の報告を整理,集大成
し,HGeneralizedintestinalpolyposisandmelanin
spotsoftheoralmucosa,lipsanddigits"の標題の
もとに報告した.本症候群の特徴として,① 頬粘膜な
らびに口唇にあさらかなメラニン色素斑があること (顔
面と指にも色素斑を伴うが,口唇のものは必須条件であ
る),④ 消化管ポリポーシスについては,小腸にポリ-
プ様隆起が認められる (胃,結腸,直腸にも認められる
が,空腸には必ず存在する),③ 上記の2徴候は単一メ
ンデル優性遺伝子によって遺伝し,同一家系内に発生す
ることが多いが散発例もあると報告した.
本症例では①,②の条件を満たすため家族歴を詳しく
調べたところ,患者の父,息子,孫息子に同様の色素沈
着が認められ,消化管検査を行なった父には消化管ポリ
ポ-シスも証明された (Fig.1).従って前述の3条件
を満たすため本症をPeutz-Jeghers症候群と診断した.
本症例については,色素沈着が見逃されていたことと,
ポリー プの組織像が粘膜筋板の過誤腫の所見を呈してい
なかったことが,これまで診断できていなかった理由と
して考えられる.また四肢のテタニ-様崖撃は,激しい
腹痛のための過呼吸症候群によるものと考えられる.
本症候群の癌化の可能性に関しては論議が多 く,
Berkowitz,etal(1955),Dormandy (1957),
Burdick,etal(1963)らは悪性化に否定的であるが,
悪性化を示唆する症例も報告されている (Ac王10rd,et
al1963,Shibata,etal1970,Dodds,etal1972,
山名,他1982).患者はその後無症状に経過しているが,
ポリー プの組織像が "異型性の強い腺腫"であったこと
から将来癌化の可能性も考えられ経過観察中である.
ⅠⅤ 結 語
消化管ポリ-プが乳頭状腺腫の組織像を呈した1例を
含む Peutz･Jeghers症候群の一家系を経験したので報
告した.
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Abstract:A58-yearl01dfemalewasadmitted
becauseofcolickyabdominalpain.Physicalexami-
nationrevealed丘rm abdominalwall,increased
bowelsoundsandmultipleplgmentedmacules
onthelips,oralmucosa,solesandvolaraspects
ofthe五mgersarldtoes.Hyperventilationand
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tetanicrigidityoftheextremitieswerealsonot-
ed. Thesymptomsweresuccessfullytreated
byintravenousinjectionofbutropium bromide
anddiazepam.Roentgenologicaland丘berscopic
examinationrevealedmultiplepolypsin the
stomach,smallintestileandcolon;thesmall
intestinewasmostheavilyloadedwithpolyps.
Biopsyspecimenrevealedonlyinflammatory
chalgeS.Thepatienthadundergonearesectien
oftheterminalileum withpolyps15yearspre-
viouslybecauseofileo-ilealintussusception.
Histologicalre･evaluationofthepolypshowedan
activelyproliferatingpapillaryadenoma.The
characteristichistoryandgastrointestinal丘nd-
ingsleadustotheexaminationofthefamily,
whichrevealedthatherfather,Sonaldgrandson
hadsimilarpigmentationoftheskiI】andpolypsin
thegastrointestinaltract.Thesecharacteristic
五mdingsandfamilyhistorypermittedustomake
adiagnosisofPeutzJegherssyndrome.Thedi-
agnosishadbeenmissedsupposedlybecauseof
unawarenessoftheskin一esionsandthelackof
hamartomalike丘ndingsinthepolyp.Thetetan-
icrigidityoftheextremitieswasprobablyby-
perventilationsyndromeinducedbysevere
abdominalpain.Thepatienthasbeenfollowed
upforpossiblerecurrenceofsymptomsanda
potentialmalignantchange.
